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概 要 　各 種 の 内 分 泌 学 的 検 査成 績 お よ び anosmia を 中心 と し た 臨 床 症 状 よ i；） olfacto −genital　syndrome （Ka1−

lmann ’s　 syndrome ）　と診断 し t：　3　L歳 の 拳児希望 の 婦 人 に human 　 menopausal 　 gonadotropin
−human 　 chorionic

gonadotropin（hMG −hCG ）療 法 に て 排 卵 誘 発 を 試 み 妊 娠 せ し め る こ と に 成功 し た．
　 1． Luteinizing 　hormone ・releasing 　hormone （LH −RH ）投 与 試 験で ，　 genadetropin （GT ） 分 泌 の 軽 度 増 加 が

認 め られ た こ と よ り，そ の 障 害 部 位 庶 視床 下 部 と考 え ら れ た ．
2． Growth　hormone （GH ）分泌 は ，　 insulin静注法 で は 低反応 で あ っ た が，1−arginine 点 滴 法 で は 止 常 反 応

を 示 し，両 者 の 反 応 pattern が 異 な っ た．
3． Thyrotropin・releasing 　 hormone（TRH ） 投 字試 験 に ょ る prolactinお よ び thyroid 　 stimulating 　 hormone

（TSH ） 分 泌 ば 正 常 で あ っ た ．ま た，下 垂 体 副 腎 皮 質 系 に も 異 常
．
を 認 め な か つ た ．

4． HMG 投 学試験 に 反 応 し，試験 開腹に て，拇 指 頭 大 の 卵巣 と，小 鶏 卵 大 a）　T’宮 を認 め た ．ま た．卵巣 の

組 織 学 的 検 査 に て 原 始 卵 胞 を 認 め た ．

　5 ． Olfactogramで ぱ ，臭 い の 記 憶 が な い た め ，そ の 程 度 の 判 定 が 困 難 で あ っ た ，
　6． HMG −hCG 療 法 に て 排 卵 誘 発 を 試 み ，妊 娠 に 成 功 し た、

Synopsis 　A 　case 　of 　the 　olfacto −genital　syndrome （Kallmann
’
s　syndrome ），　who 　was 　successfully 　treated　and

accomplished 　a 　prcgnancy 　was 　reported 　in　this　paper．

　A31 　year・01d 　woman 　was 　Iirst　seen 　at　Kumamoto 　University　Hospital　on 　January　I975　with 　a 　ch 三ef 　cc ｝m −

plaint　of 　primary 　ancmorrhea 　and 　infertility，

　In　her　family　history，　no 　reproductivc 　disorder　was 　found　and 　hcr　pasしhist  ry 　was 　noncontributory ．　 Her

parcnts　wcrc 　 not 　 consanguine 。　 She　had　 anosmia ．　 Her 　height／being　 l65，2　cm ，　 span 　l　70　cm 　 and 　 wcight

52．8kg
，　she 　had　relatively 　well 　developted 　breast　and 　her 　pubic　hair　was 　aimost 　normal 　probably　due　 to　the

cstrogen −progcstcronc　cyclic 　therapy 　given 　by　other 　doctors　ill　the　previous 工Oyears ．

　Her 　k乱 ry ‘）typc 　was 　46
，
XX ．　and 　othcr 　tropic 　hormones   f　pituitary 　exGept 　gQnadotr   pin　wcrc 　within 　normal

「ange ・

　Basal　lcvels　of 　LH 　and 　FSH 　were 　below　3．31nlU ！mL 　Maxima1 　incrcase　of 　LH 　and 　FSH 　by　the 　administra −

tion　 of 　syIlthetlc 　LH ．RH （100　pg ）were 　6．7　 and 　9．5　inlU ，linl　 respectively ．

　By 三njection 　of 　225 正U ！day　of 　human 　menopausal 　gonadotropin 　fbr　consccutivc 　7　dayS，　response 　of 　ovaries

was 　 pOSItlve・

　Laparoscopic　examination 　revealed 　that　the 　uterus 　was 　snlall 　henゴs　egg 　size 　and 　ovaries 　were 　thumbtip 　size

（r ： 30xlsx14mm ，　 1： 30xl8x17mm ）．

　Histologic　cxaminati ｛）T） showed 　many 　primordial 　R）11iclcs．　 Cl而 cal 　and 　laboratory　findings　shown 　here　led
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to　the 　diagnosis　of 　the 　olfacto −genital　syndrorne ．

　 Ovulation　was 　induced　with 　hMG −hCG 　combination 　therapy　and 　she　conceived 　subsequently ，

　At　present，　she 　was 　in　the 　l8　week 　of 　pregnancy 　and 　her　course 　was 　so 　far　uneventful ．

　 Successfu1　pregnancy 　in　the　patient 　of 　the　olfacto −genital　syndrome 　is　endocriIlologically 　very 洫terestiIlg　and

三srare 　in　the 　literatures．

　　　　　　　　　緒　　言

　Radioimmunoassay （RIA ）の 開発や ，視床下部

で 産生 ， 分泌 され る releasing 　hormone （RH ） の

合成お よ びそ の 臨床応用 に よ り，GT を は じめ と

す る各種 の 下垂体前葉 ホ ル モ ン の ［血中動態が 明ら

か に され て きた ．

　視床下部や下垂体の 疾患で は ，多くの 場合 2 種

類以上 の ホ ル モ ン 分泌異常 と し て の 臨床症状 を示

す が ， ま れ に ， 1 種類 だけ の ホ ル モ ソ 分泌 だ け

が欠損 し た病態 （isolated　deficiency　of　pituitary

hermene）が報告 され て い る ．

　な か で も GT 単独欠損症に anosmia を 伴 つ た

01facto −genital　 syndrome は KaIlmann ’
s　syndrome

とも よ ばれ ， 女性で の 報 告は 少な く，内分泌学的

に もきわ め て 興味深 い ．

　我 々 は ，olfacto ・genital　 syndrome の 1例を 経

験 し，排卵誘発 を試み ，妊娠 せ し め る こ と に 成功

した の で ，そ の 内分泌学的検査成績に 文献的考察

を加え て 報告す る．

　　　　　　　　　症　　例

　症例 ：○ 口 ○子 ， 31歳10 ヵ 月 ，主 婦

　主訴 ：原発無月経 ， 拳児希望

　家族歴 ：

　 　　 　　 　　 　　　 　　 　　 　　　 生 殖機能

8　 65才

狭心 症に て 死亡

♀　 70才健在

一6 　47才 　 小 供 2 人

一
♀　 44才 　　　　 3 人

一
♀　 40才　　　　 2 人

一♀　 37才 　　　　 1 人

一
♀　 34才　　　　 1 人

一
♀　　　症 例

　両親 は 血 族結婚で は な い ．ま た ， 血族 に症例 と

同様の 症状 の もの は い な い ．

　既往歴 ： 4 歳 と 7 歳 の 時 ，熱性疾患 （病名不

明） に 罹患 ， 40℃以上 の 発熱が 3 日間な い し 6 日

間持続 ．

　知能 ： 公立 高校を卒業後 ，会社 の 事務員を して

い た ．対 話に て 特に 異 常を認め な い ．

　現病歴 ； 昭和 41年 4 月 （21歳10 ヵ 月），原発無月

経 を主 訴 と して 某医を 受診 し ，
estrogen −progeste−

rone 　 cyclic 　therapy を 受け た ． こ の 間 ，身長は

157．Ocm か ら現在 の 165．2cm ま で の び ，また ，

ぎわ め て少な か つ た恥毛 もほ ぼ正常 と考え られ る

まで 発毛 し，さ らに 乳房 も隆起 して ぎた ．

　昭和 46年 5 月 （26歳 11ヵ 月）結婚 し ，移転 した

た め 他医を受診 し た が ， そ こ で も estrogen ・proge−

sterone 　 cyclic 　 therapy を受け た ．

　昭和50年 1 月 （30歳 7 ヵ 月），原発無月経 と拳児

希望 に て 当科外来を 受診 ，外来で の 検査中 ano 。

smia を確i認され ，
01facto −genital　syndrome と し

て ，12月 1 日精査の た め 入院 し た ．

　　　　　　　　　検査成績

　 1． 全身所見 ： 身長165 ．2cm ， 体重 52．8kg ，
　span

170．Ocm ， 血 液型 AB 型 ，
　 Rh （十 ），　 webbed 　 neck

（一），　cubitus 　valgus 　（一），　shield 産ike　chest （一）

epicanthus 　（
一

）

写 真 1　 乳 房 の 所 見
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　乳房 の 発育は 比較的良好 で あ り，腋 毛 も貧弱で

ある が認め られ た ．しか し皮下脂肪 の 沈着は不 良

で あつ た ． （写真 1）

　2 ． 局所所見 ： 恥毛の 発毛状態は 比較的良好で

あつ たが ， 陰核 ， 小陰唇は ，軽度発育不 良 で あ つ

た ．

　腟，子宮腟部は 特に 異常を認め ず ， また 子宮は

小鶏卵大で あ つ た ．

　両側附属器 に は 特 に 異常を触知 し得な か つ た ．

　 3． 検査所見 ：

　○　基礎体温曲線，低温一
相性

　Op ・・ge ・te ・・ ne 投与試験 陰性

　O 　estrogen −progesterone投与試験　陽性

　○ 　下垂体性腺系

　 1） 下垂 体 予 備 能試験 （LH −RH 投与試験）

（図 1）

　 図 1　 合成 LH −RH 投与後 の 血 清 LH お よ び FSH

　 　値 の 経 時 推 移

m1U ／ml 　　　　　　　　　　 FSH 　pattern
　 10

　　
　 　

　 　
　 5　 　
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2） hMG （Humegon ）投与試験

　 　 　 　 　 　 　 M ．1．

前ず　　　　　　　　　　　5195〆　O

hMG 　 2251U 一

碧管 櫞 1血 中 E、 血 中 ・ …

概 贓
P91ml …

・g！m1

採取 不 能
　（一）

　 〃

一　〇190！10
．

−　F

−＋　o！go！lo

　　　　　 →　0／70！30

嫐
蒲，

・！1・1・・

30．0

　〃

一生
　〃

　 、〃 　　 　 27，0

　 〃

　 〃 　　　 4LO

O，1m1
　 　 　 　 96．0
（廾 ）

80＜
．

8，0＜

1 〈 O．81

＜ O．8

lo
　

　

b ・ E。・ e ↑ 15 ・3° 　
60

　
9°

　
12 °

・ i ・ ．
　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 time
　 　 Lfi−RH

　O −一一〇 10 。 P9 筋 EW 　　X − X　40 。　P9 筋注訟

　 ・
一

・ 　c1Q 皿 iphene 　citrat ：e 　］．00 　mg ／day

　 　 　 　 10 日闇 投与 終 了後 5 日 R に 4cu μ 9 筋注馥

  LH ・RH 　 IOOμg
　筋注法

FSHLH

前

3．32

，1

　 　 　 　

15分 30分 60分

5．14

．95

，96

．79

．56

．2

　 　
9・分糶

17．313

．6

　 M ．L ： maturatien 　 index

　 E2： estradiol − 17β

　 P ： pr・gester・ ne

　O 　下垂 体副腎皮質系

　 D　 170HCS 　8．7〜14．6mg ！day，
17　KS 　7，9〜

8．9mg ！day

　2） Metopirone　test （Metopirone　 391day）nor −

mal 　 respo 皿 se

　3） ACTH 　test （ACTH 　 25　IU
， 8 時間点滴法）

n ・ rmal 　 resp ・ nse

　4）　Dexamethasone　test （Dexamethasone 　2mg ！

day，3 口問投与） normal 　response

　O 　下垂体甲状腺系

　1） 下垂体予備能試験 （TRH 　sOOPtg 静注法）

（図 2 ）

　　　　前　15分 ，30分 ， 60分 ，
90分 ， 120分後

　TSH 　 3 ．O ，26．0，28．0，25．0 ，20．0，17．0

　　　　　　　　　　　　　　　　　　（PtU！ml ）
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図 2　 合成 TRH 投与後 の 血 清 Prolactin お よ び

　 TSH 値 の 経 時 推 移

（ng ／m1 ）　prolactin
． 一 ・

60

40

20

b ・ f。 re ↑ 15 　 30

　 　 TRH

宮　川 他

乂 呷゚゚「XTSH
　（PU ／m ユ｝

　 　 　 　 　 　 　 30

20

ユ゚

60
　 tj」me90

2） Ta，　 T4 値

  レ ジ ン T3 摂取率 （Thyopac −3）

  tetras ・ rb 　test （Thy ・pac−4）

3） 基礎代謝 率　十 5 ％

○　成長 ホ ル モ ン

1） 下垂体予備能試験 （図 3 ）

120min ．

113〜116

7 ．6〜9．0

　 μ9！d1

297

図 3　 1nsulinお よ び 1−arginine 投 宇後 の 血清 gro
−

wth 　hormQne 値 の 経時推移

　 ng ／皿 1●− 0 　1−arginine
　 12108

6

前 ｛、。分 60分
　 　 12090分
　 　 分 後

4

2

… Qre ↑ 3D　
6°

t、。 。

g ° 12 °
・ …

　 　 1− arginine

　 　 insulin

  insulin

　（0．1U！kg）

  1−arg 三nine

hGH
（ng ！ml ）

bloodsuga
「

＠ 9〆dl）
hGH
（ng ！ml ）

（0．59！kg）　
」blood

　 　 　 　 suga 「

　　　 　 （mg ！dl）

0，9

（104）

1．4

（116）

0 ．7

（56）

0 ．8

（126）

2．1

（76）

1Q，3

（102）

4．13 、2

（96）　（96）I

　 i　　 I一
　 ！
9・819 ・6

　 　 1

（96）
．
（108）

O 　　prolacttn

1） 下垂体予備能試験 （TRH 　 sOOμg 静注法）

（図 2 ）

prolactin

　　　 前　 15分 ， 30分 ， 60分 ， 90分 ， 120分

　　 5．3，40．0，38 ．0，　26 ．O ， 　15．0， 　8 ．5

　　　 　　　　　　　 　　　　　　 （ng ！ml ）

○　 トル コ 鞍　正常

○　耳鼻科学的検査

コ
ーヒ ，香水 ， た ま ね ぎ，

タ バ コ を は じめ 日常

生活で の臭い を感 じな い ．ま た ，ア リナ ミ ン 静注

に て 反応陰性 ．

　β
一phenyl 　 ethyl 　 alcohol

，
　 methyl 　 cyclopenteno −

lone
，　iso−valeric 　acid

， γ・undecalactone ，
　 scatoI

などの 化学薬品に よ る olfactogram で は ，検知域

が 3 以上を呈 して い る．た だ し ， 臭い の 経験 （記

憶） が な い た め 単な る刺激 と し て 感 じて い る可能

性が あ り ， 判定しに くい ．

　○　味覚　甘み （砂 糖）， 辛 さ （塩），酸味 （梅

干）な ど十分識別 で きる ．

　○　眼科学的検査

　　V ．s．　＝＝　1．5 （n．c．）

　　V．d．＝　1．5（n．c ．）

　視野 ， 眼底 ， 眼球運動，色神 ， い ずれ も正常 ．

　○　脳 波，slightly 　abnormal 　EEG

　O 　骨年齢 ， 骨端線の 閉鎖 も認め られ ，骨年齢

の 遅延 はな い ．

　○　腎盂尿管造影　異常 な し

　○　血糖 （ト レ ラ ン GSO9 投与法）

　　　　 前 30分 ， 60分 ， 90分 ，
120分後

　血糖値 111，131，　 140，　 121，　　 98 （mg ／d1）

　○　細胞遺伝学的検査

　　sex 　 chromatin 陽性

　 　 chromosome 　 constitution 　 46，　 XX

　O 　開腹所見

　子宮は 小鶏卵大，左右卵管は 80皿 m で ，形態は

正常で あ るが ，軽度 に hypoplasticで あ る ．
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写 真 2　 試験開腹時 の 卵巣所見

　左卵巣は ， 30Xi8 × 17mm （長 径 × 短径 × 厚 さ ），

右卵巣は ，30× 15× 　14mm の 拇指頭大 で ， 灰 白色

で ，割を入れ る と少量 の 卵胞液を認め た ， （写真

2 ）

　○ 　卵巣 の 組織学的所見

　左右卵巣 とも原始卵胞 の 存在が み られ ，一部に

hMG の 効果 に よ る と考 え られ る 発育卵胞が認め

られた ． （写真 3 ）

写 真 3　 卵 巣 の 病 理 組織学 的 所 見

発お よ び妊娠 へ の 指導を 行な つ た ．

　基礎体温曲線は ，消退出血 周期 15日 H よ り高温

相を呈 し，明 らか に 排卵誘発の 成功 を示 し た ．

　 こ の 間 ，左卵巣 の 軽度 の 腫大が触知 され た ．

　そ の後 ，基礎体温 曲線は 高温相を持続 し ， 消退

出lfi1周期38 日 目 （高温相24 日 R ） に は ，免疫学的

妊娠反応陽性を示 した ． （図 4 ）

図 4　 基 礎 体 温 曲 線

　○　治療経過

　Estrogen−progesterone　 cyclic 　therapy で 消退出

血 を お こ し た の ち ，
hMG −hCG 療法を行な い 排卵

誘発を試 み た ．

　HMG 　3001u ！day を 8 回投与 した と こ ろ で ， 頚

管粘液O ．3ml ，シ ダ葉結晶形成 （卅 ），Spinnbarkeit

10cm 以上 とな つ た の で ， 9 回 目 （消退 出血 周期

14日目） に は ，hMG 　3001U ，　hCG 　 lO，OOOIU を ，

つ ぎ の 日に は hCG 　 10，0001U を投与 し，排卵誘
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臨床応用によ

， ド垂体前葉 ホ ルモ ン の血中動態 がしだい に 明

か にされて き た ． こ れ、 ま で ，臨 床 症 状 を

心 にそ の 存花が推測 され て い た 各種 の 前葉 ホルモン 単独欠

ｹ 症も ，これらの 検査法の進歩に よ り明確 に その 存在 が認め
ら

れ， 詳細な報告がみ ら

る（ Odel1 ， 1966 ）． 　GT単 独 欠損症の診断 も LH
RH 投 与 試 験

よ つて比較的 容易にな つてぎたが ，なかでも ， 特 殊な 型と し てano
ia を 伴うもの は ， 　olfacto − g

ital 　 syndrome 　 または 1 （ allmann ’ s 　
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（Whitten，1956 ；Parkes，　et　al．，1961 ；Van　Beu−

gen ，　 et 　 aL
， 1961）

　Orbach 　 et 　 aL （1966）に よ れ ば ，性成熟期 に

達 しな い うち に 末梢ある い は 中枢性に 嗅覚を失な

つ た ラ ッ トは ，
メ ス では性成熟 の 遅延が ， また ，

オ ス で は 交尾行動 の 障害が み られ る こ とよ り，嗅

覚の 消失は 視床下部 で の GT 産生細胞へ の 神経連

絡に 障害を起 し，下垂体機能に 変化 を生 じる と し

て い る ，

　 ま た ，Signoret　et　aL （1962）は ， 若 い メ ス 豚

の 嗅球を外科的に 剔出す る と，GT 分泌が障害 さ

れ ， 子宮重量 の 低下 ，卵巣 の 発育障害がみ られ る

と報告 して い る ．

　 さ らに ，DeMorsier （1955） は ，
ヒ トの 嗅球形

成不 全31例 の 報告の うち ，14例 は 性腺機能低下を

伴 つ て い た こ とを指摘 し て い る ．

　 ま た ， 解剖 学的に は ， 嗅覚 の 中枢で ある 狭義 の

嗅脳 は 前部 ．（嗅葉 （嗅球，嗅索），嗅傍領） と後

部 （終板旁回 ， 前有孔質 ， 梨状葉前野 ， 梨状葉皮

質，扁桃体） か らな り，こ の 扁桃体が GT 分泌調

節に 関与 して い る とされ て い る ．

　 こ れ らの 事実 よ り ， 嗅覚と GT 分泌 は きわ め

て 密接な関係 に ある こ とが わ か り，そ の 障害部位

は ， 視床下部で あろ うと推i測され る ，

　 Olfacto−genital　 syndrome の 診断基準は ，　 ano ・

smia
， 原発無月経 ，第 二 次性徴 の 欠如 ない し 低

下 ，eunuchoid 体型 ，骨年齢 の 遅延 ，
　 GT 分泌不

全お よ び他 の 下垂体前葉 の tropic 　hOrmo 皿 e 分泌

が 正常で ある こ とが必須 の 条件で ある が ， 本症例

の 当科初診時の 所見で は骨年齢 の 遅延は な く ， ま

た ， 第二 次性徴 の 著明な 低下は 認め られ な か つ

た．これは 約10年間に お よ ぶ estrogen −Progesterone

cyclic 　therapy の 結果 と考 え ら れ る ．

　 なか で も，診断基準の 中心 は ，LH ・RH 投与試

験 に よ る LH
，　 FSH の 分泌動態 とい え る ．GT 単

独欠損症や ， そ の 特殊型で あ る Olfacte−genital

syndrome で は LH
，
　 FSH の basal　 IeveI が低値

を示 す こ とは 当然 の こ とで あ る が ，LH −RH 投与

試 験で は ，正常に 近 い 反応を示す症例 もある ．こ

れ らの 症例で は ， そ の 障害部位を視床下部に 求め

る こ とが で きる が ，多 くの 症例 に お い て 低反応な

い し ， 無反応 で あ る （Marshall，　et　al ・
， 1972）．

　 しか し ， た とえ無反応で あつ て も ， 長期間に わ

た る LH −RH の 欠如に よ る 二 次的な下垂体 の LH −

RH に対する反応性の 低下 が予 想され るた め ， た

だ ち に下垂体 に障害が ある と は 断定で きな い ．

　 した が っ て ，最近で la　LH ・RH の 連続投与や ，

clomiphene 　 citrate に よ り視床下 部を 介 して
一定

期間下垂 体を刺激 した の ち LH ・RH 投与試験を行

な い ，そ の 反応性か ら障害部位 を 決定 し よ うと

する 試み が な され て い る （Zarate，　 et 　 al ・
， 1973 ；

Reitano
，
　 et 　 aL ，1975）．

　我 々 の症例 の LH −RH 投与試験 （100μ9 筋注

法 ，
400ptg 筋注法 ，

　 clomiphene 　 citrate 　100mg！

day　 10 日間投与終了後 5 日目 に LH −RH 　 400μ9

筋注法） で は ， 投与前 の LH 値が ，
2 ．1〜 2 ．8

mlU ！m 正 FSH 値が ，0．98〜 3．3rnlU！ml と低値

で あ り，か つ
， 反応 pattem も ， 正常人の それ と

比 較 する と，弱 い 反応 patternで あつ た ． しか

し ，
い ずれ の 投与法 で も同 じ ょ うなわずか な増加

pattern が見 られた こ とは ， 障害部位が 視床下部

で あ ろ うと考え られ た ． こ れ ら の 結果 は olfacto −

genital　 syndrorne の LH ・RH に対する反応性に つ

い て の 諸家 の 報告成績 （Naftolin，　 et 　 aL
， 1971 ；

Job，　 et　aL ，1972 ；Roth 　 et 　aL
， 1972 ；zarate，　 et

a1 ．， 1973　； Oettinger，　 et 　 aL ，1976） と
一
致 し た ．

　 ま た ，clomiphene 　 citrate 投 与後 の LH ・RH 投

与試験で有意 の 変化を み なか つ た こ とは，olfacto −

genital　syndrome や GT 単独欠損症 の 障害部位

が視床下部で ある こ とか ら当然予想さ れ る結果で

ある が ， 報告の な か に は 効果を認め た とい うもの

もみ られ る （Boyer，
1969 ；Bricaire　 et 　al ．

， 正972）．

　 HMG （Humegon ） に よ る 卵巣刺激試験 で は ，

hMG 　2251U ， 5 日間の 投与で著明 な効果が見 ら

れ なか つ たた め ， さらに 2 日間追加 した とこ ろ ，

投与開始後 IO日目 （終了後 3 日曷） に は matura −

tion 　index
， 頚管粘液 ，

シ ダ葉結晶形成に 反応陽

性の 所見が認め られた ．

　 こ れ らは ，試験開腹に よる拇指頭大 の 卵巣の 所

見や ，病理 組織学的に hMG 刺激に よ る と考 え ら

N 工工
一Eleotronio 　Library 　
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れ る発育卵胞 の 存在が証明 され た 点 と
．一

致 した ．

また ，子宮 は 長 期間の ホ ル モ ン 療法 の た め 小鶏卵

大で あ り，我 々 が すで に 報告 した GT 単独欠損症

の 症例 （宮川 ら，1976） と比 べ て 発育 し て い た ．

　 Olfacto・genital　syndrome で の GH 分泌 に つ い

て は ， 多 くの 症例 に お い て 正常 で あ るが ，低反応

で あつ た と い う報告 （Jones，　 et 　 al ・
， 1975） もみ

られ る ．

　 我 々 の 症例 で は insulin投与法で は低反応で あ

つ た が
，

1・arginine 投与法で は 正常 patternを 示

した ，Insuline投与法 で は 時 に 低血糖を生 じて い

ない場合が あ り ， また ， 本症例に み られ る よ うに

低血糖が 得 られ て い て も低反応を示す場合は ，さ

らに 作用機序 の 異な る 1−arginine 投与法 に よ る反

応 patternをみ る べ きで あろ う．

　嗅覚 の 検査法は ，もつ とも判定 の 困難な検査法

の ひ とつ で ある ．本症例で は ，全 く臭い の 記憶が

な く 01factogram に 記録す るた め の 明確な判定が

困難 で あつ た ．

　Olfacto−genital　 syndrome の 白血 球培養 に よ る

染色体分析で異常を認 め た とい う報告は み られ な

い が ， 卵巣や皮膚を用 い て 詳細に検討する と mo ・

saic で ある こ とが 明 らか に な る との 報告 もある

（Jones，　 et 　 al ．，1975 ）．本症例 の 白血球培養 に よ

る分析で は ， 46 ，
XX で あつ た ．

　GT 単独欠損症や ， そ の 特殊型で ある olfacto ・

genital　syndrome に お い て ，排卵誘発 （Mroueh ，

et　aL
， 1968） や ，妊娠に 成功 した 報告が み られ

る （Tagatz ，　 et 　 al ．， 1970 ；Spitz　et　al ．
， 1974）．

　本症例で も ， 拳児希望の た め hMG −hCG 療法に

よる排卵誘発を試み ， 妊娠せ し め る こ とに 成功 し

た 。

　原発無月経は ，ひ とつ の症候群で あ り ， 種 々 の

原因が考え られ るが ，近代医学 の 検査法 ， 治療法

の 進歩 に よ り，原発無 月経 の なか に 妊孕能力 を回

復で きる症例 の 存在を 示 し得た こ とは 意義あ る こ

とと考え られ る ，

　本症例 は ，総合的検査 成績 に よ り，GT 単独欠

損症に anosmia を伴 つ た olfacto −genital　 synd −

rome の 診断基準を満足 し ， そ の 障害部位は ， 視

床下部 に ある もの と推測 され た ．ま た ，
こ の よ う

な症例 に妊娠せ しめ た 報告は ，文献上 きわ め て稀

で あ り，我が国で は ，最初 の 報告で ある ．

　 熊 本 大 学 体 質 医 学 研 究 所，　 小 児 体 質 学 研 究 部 ，伊 達

鋲 二 助 手 ，大 阪 大 学 医 学 部，産 科婦 人 科学 教 室 ， 青野

敏 博講師の 御協 力，御 助 言 に 感謝 す る．
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